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La question « Cancers de I’enfant » 
a fait I’objet d’une mise a jour sur 
larevuedupraticien.fr 

Ce FOCUS attire votre attention sur 
des points importants 
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L e medulloblastome de I’enfant est une tumeur maligne du 
groupe des tumeurs neuroectodermiques primitives (PNET) 
survenant par definition au niveau du cervelet. 

L’age median au diagnostic est aux alentours de 7 ans, mais 
cette tumeur peut se developper de la naissance a Page adulte. 

Dans la grande majorite des cas, il s’agit d’une tumeur surve- 
nant de maniere sporadique isolement dans une famille. De rares 
terrains favorisants ont ete decrits : syndrome de Li-Fraumeni, 
syndrome de Gorlin ou mutation de SUFU, ataxie-telangiectasie, 
syndrome de Rubinstein-Taybi. 1 

Le mode de revelation est parfois atypique et les signes revela- 
teurs d’hypertension intracranienne trompeurs, d’autant plus 
qu’ils sont souvent isoles : vomissements, cephalees, troubles 
de la marche chez les grands enfants ou macrocranie, troubles 
alimentaires et regression psychomotrice chez le nourrisson. 

Le delai median entre les premiers signes et le diagnostic est 
classiquement de 2 mois. 

Le diagnostic est alors evoque lors de la decouverte sur une 
tomodensitometrie ou une IRM cerebrale d’une lesion tissulaire 
principalement situee au niveau du vernis cerebelleux (80 % des 
cas) souvent obstructive sur le 4 e ventricule et alors responsable 
d’une hydrocephalie d’amont. 2 

Le bilan d’extension initial comporte la recherche d’une atteinte 
meningee par une IRM craniospinale et une analyse cytologique 
du liquide cephalo-rachidien (preleve lors d’une eventuelle ventri- 
culocisternostomie preoperatoire ou par ponction lombaire en 
postoperatoire). 

La prise en charge est initialement neurochirurgicale et urgente : 
levee de I’hydrocephalie principalement par derivation de type 
ventriculocisternostomie, puis exerese tumorale secondaire 
aussi complete que possible. 

Les facteurs pronostiques actuellement utilises pour definir les 
traitements postoperatoires sont les suivants : extension initiale 
de la maladie (localisee ou presence d’une diffusion meningee), 
qualite de I’exerese (macroscopiquement complete ou non), 


sous-type histologique du medulloblastome (caractere favorable 
des sous-types nodulaire desmoplasique ou a nodularite exten- 
sive [chez le tres jeune enfant], mauvais pronostic des formes 
anaplasiques/a grandes cellules), criteres biologiques (aspect 
favorable de I’accumulation intranucleaire de la |3-catenine, 
defavorable en cas d’amplification des oncogenes MYC et 
MYCN dans les cellules tumorales). 3 ' 5 

L’ association de ces differents facteurs permet de definir une 
stratification de la maladie ainsi que la strategie therapeutique qui 
s’appuie par ailleurs sur I’age de I’enfant au moment du diagnostic 
(figure ). 6 ’ 7 En effet, I’irradiation craniospinale postoperatoire est un 
traitement essentiel du medulloblastome du fait du risque de dif- 
fusion meningee. La dose de radiotherapie conventionnelle pour 
les medulloblastomes de haut risque (maladie metastatique, 
d ’exerese incomplete ou avec une histologie/biologie defavora- 
ble) est de 36 Gy sur tout le nevraxe avec une surimpression sur 
la fosse posterieure pouvant allerjusqu’a 54-55 Gy. Chez lesjeu- 
nes patients, cette attitude est a risque important de sequelles 
neurocognitives. Pour les medulloblastomes de risque standard 
(maladie localisee d’exerese complete ou subtotale, d’histologie 
favorable et sans facteur de risque biologique defavorable), la 
dose de radiotherapie sur I’axe craniospinal est reduite a 23,4 Gy 
et a 54 Gy sur la fosse posterieure. Des strategies ont ete propo- 
sees pour tenter de reduire les sequelles liees a la radiotherapie 
en modifiant les techniques d’irradiation, parfois avec une chi- 
miotherapie associee pour diminuer le risque de recidive : 8> 9 frac- 
tionnement des doses de radiotherapie en 2 fois par jour au lieu 
d’une seance quotidienne, reduction du champ d’irradiation au 
volume tumoral postoperatoire plutot qu’a la totalite de la fosse 
posterieure, utilisation des techniques de radiotherapie de haute 
conformite pour proteger au maximum les organes environnants 
(cochlee par exemple), tentative de retarder au maximum la date 
de la radiotherapie ou reduction des champs d’irradiation chez 
les jeunes enfants poureviter le plus possible d’irradier un cerveau 
« immature », et ce grace a une chimiotherapie adjuvante. 
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FIGURE 


Stratification pronostique en fonction des parametres cliniques, histologiques et biologiques des medulloblastomes de I’enfant. Les enfants ayant une tumeur 
du groupe « haut risque » (exerese incomplete, extension metastatique, amplification de MYC/MYCN ou histologie defavorable) regoivent une association adjuvante de 
radiotherapie et de chimiotherapie. Les enfants avec une tumeur de « risque standard » ont un traitement plus allege. Les enfants avec un medulloblastome de bas risque 
ont une radiotherapie exclusive a dose et champs reduits. Sous-types histologiques sur fond gris et caracteristiques biologiques sur fond blanc. 


Par ailleurs, differentes strategies d ’administration des medica- 
ments de chimiotherapie (intraveineuse, intrathecale, conven- 
tionnelles ou hautes doses) sont en cours devaluation afin de 
definir les traitements les plus efficaces avec la toxicite la plus 
acceptable. Des protocoles de chimiotherapie a hautes doses 
associees a un support de cellules souches peripheriques sont 
proposes pour tenter d’ameliorer le pronostic des enfants 
atteints de medulloblastomes de haut risque ou pour permettre 
de reduire les doses de radiotherapie associee chez les jeunes 
enfants de moins de 5 ans. 

La survie actuelle des grands enfants atteints de medulloblas- 
tome de risque standard atteint 80 %. Les protocoles therapeu- 
tiques actuels ont done pour objectif de maintenir, voire augmen- 
ted ces taux de survie tout en minimisant les risques de sequelles 
encore frequentes, secondaires a la maladie et aux traitements 
(neurocognitives, hormonales, neuro-orthopediques, auditives). 10 

L’ introduction recente dans la strategie therapeutique des facteurs 
pronostiques histologiques et biologiques permet aujourd’hui de 
tenter de proposer aux enfants un traitement adapte a I’age de 
survenue de la maladie, son extension initiale, sa resectabilite et 
son profil biologique. Ceci permet done de tenter de minimiser 
les therapeutiques agressives aux jeunes enfants ayant une 
tumeur biologiquement favorable tout en maintenant un traite- 
ment appuye pour les tumeurs ayant des caracteristiques defa- 
vorables.* 


D. Orbach, P. Chastagner, F. Bourdeaut, F. Doz declarent n’avoir aucun conflit d’interets. 
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